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Dermatofibrosarcoma protuberans (DFPS) is a locally aggressive skin tumor with a very low incidence in the general 
population. This tumor has a remarkable tendency to recur, However, a metastasis is rare. We report a case of DFPS 
with a pulmonary metastasis in 28-year-old man. The pulmonary metastasis developed 5 years after a complete resection 
of the primary skin tumor. We reviewed the clinical manifestations and treatment of DFPS, and highlight the need for 
a long-term follow-up examination for metastases after a wide excision of these lesions.
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서 론
융기성 피부섬유육종(dermatofibrosarcoma protu-
berans)은 나선형 모양을 특징으로 하는 결정성 피부 
종양으로서, 1924년에 진행성이면서 재발하는 피부섬
유종(dermatofibroma)으로 처음 기술되었다1. 융기성 
피부섬유육종은 국소 재발을 잘하는 섬유조직구 종양
으로 중증도의 악성도를 가지는 것으로 생각된다1,2. 
융기성 피부섬유육종은 매년 백만명당 0.8예 정도의 
발생률을 가지고 전형적으로 성인 초기나 중기에 호
발하며 남성에게 잘 생긴다1. 주로 몸통이나 사지 근
위부에 호발하나 거의 전신 부위에 발생하며, 원발부
위의 전이는 드문 것으로 되어 있다1,2.
폐 또는 임파절로의 전이가 보고되어 있으나 매우 
드문 것으로 알려져 있으며, 본 질환에 대한 보고가 
국내에서는 2예 정도의 전이된 증례가 보고되어 있으
며, 폐에 단독으로 전이된 경우는 한 예가 보고되었다3,4.
저자들은 오른쪽 옆구리부위의 융기성피부섬유육
종을 제거한 후에 5년뒤에 폐에 원격 전이되어 수술
적 제거를 시행한 증례가 있어 문헌고찰과 함께 보고
하는 바이다.
증 례
환  자: 추O석, 28세, 남자
주  소: 우연히 발견된 폐종괴
현병력: 3개월전 시행한 직장 신체 검진상 폐종괴 
소견 보여 조직 검사를 시행하기 위해 입원하였다.
과거력: 2000년 오른쪽 옆구리 부위에 8 × 3 cm 종
괴 소견 보여 광범위 절제술 시행하였으며, 조직검사
상 융기성 피부섬유육종 소견(Figure 1) 보이고, 수술 
경계 음성으로 외래 추적 관찰 중이었다. 수술 당시 
흉부 방사선 사진상 이상 소견은 보이지 않았다.
가족력: 특이 사항 없었다.
이학적 소견: 내원 당시 혈압은 110/80 mmHg, 맥
박수 분당 80회, 호흡수 분당 20회, 체온은 36.2 ﾟC이
었다. 이학적 검사상 이전 수술 부위에 종괴 소견은 
관찰되지 않았다. 청진상 호흡음은 깨끗하였으며, 심
음은 규칙적이었고 심잡음은 청진되지 않았다. 복부
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A                                                      B
Figure 1. A) Low-power magnification of the right flank mass shows a solid cellular tumor with infiltrative borders 
and arranged in short fascicles (Original magnification x40; Hematoxylin-eosin). B) The tumor cells show plump 
spindle-shaped nuclei and indistinct cytoplasmic borders (Original magnification x200; Hematoxylin-eosin).
 
                A                                                       B
Figure 2. A) Chest PA shows about 4 × 5 cm sized lobulated well-defined mass at left lower lobe. B) Chest CT 
shows a 4.4cm x 2.6cm sized mass at the anterior basal segment of left lower lobe. 
는 편평하고 장음은 정상이었으며, 압통이나 반발통
은 없었고, 종물은 촉지되지 않았다. 사지 운동 제한
은 없었고, 양측 다리의 함요부종이 관찰되지 않았다.
검사실 소견: 말초혈액검사상 혈색소 15.1 g/dL, 헤
마토크릿 43.9%, 백혈구 8,010/mm3, 혈소판수는 
303,000/mm3이었다. 일반화학검사상, calcium 9.7 
mg/dL, phosphate 3.2 mg/dL, total protein 7.5 g/dL, 
albumin 4.8 g/dL, AST 16 IU/L, ALT 17 IU/L, total 
bilirubin 0.6 mg/dL, alkaline phosphatase 58 IU/L, 
uric acid 4.9 mg/dL, cholesterol 132 mg/dL, BUN 
10.7 mg/dL, creatinine 1.0 mg/dL, Na 143 mEq/L, K 
3.9 mEq/L, Cl 100 mEq/L이었다. Prothrombin time
은 11.9초, aPTT는 34.6초이었다. 소변 검사는 정상이
었다.
방사선학적 검사: 단순 흉부 X-선 검사와 흉부전
산화단층촬영 결과 좌 하엽에 4 × 5cm 크기에 종괴 
소견이 관찰되었고(Figure 2), 전신 양자 방출 단층촬
영상 좌폐 하엽에 중간 정도의 FDG 침착을 보이는 
종괴 소견이 보이고, 그 이외 부위에는 비정상적인 
FDG 침착을 보이지 않았다(Figure 3). 복부 초음파검
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Figure 3. Whole body Positron emission and computed tomography(PET-CT) scan shows mass lesion with FDG 
uptake with moderate degree at left lower lobe. It was compatible with metastasis of soft tissue sarcoma with 
intermediate grade. 
 
A                                                    B
Figure 4. A) The metastasis tumor is relatively well-demarcated, and shows short fascicular arrangement similar 
to the pattern seen in the primary tumor (Original magnification x100; Hematoxylin-eosin). B) Immu-
nohistochemical stain shows strong cytoplasmic expression of CD34 in the tumor cells (Original magnification 
x400).
사상에는 특이 소견 보이지 않았다. 
병리학적 검사: 외부에서 시행한 폐세침 생검 검사
상 CD34 양성, S-100 음성 소견으로 전이된 융기성 
피부섬유육종 소견을 보였다(Figure 4).
경과 및 치료: 환자의 과거력 및 폐세침 생검 검사, 
방사선학적 검사 등을 고려해 볼 때 폐에 전이된 융기
성 피부섬유육종으로 생각되어 좌 폐하엽절제술을 시
행하였다. 조직검사 결과 융기성 피부섬유육종에 합
당한 소견을 보였으며, 절제 변연에 종양세포의 침윤
은 관찰되지 않았다. 수술 후 9일째 환자는 특별한 소
견 보이지 않아 퇴원하였으며, 이후 재발 방지를 위해 
imatinib mesylate 복용하면서 외래 추적 관찰 중이다.
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고 찰
융기성 피부섬유육종은 비교적 일정한 모양의 방추
형세포로 구성된 병변이며 주로 진피에서 발생하고 
대부분 피하조직도 침범한다. 이러한 방추형 세포들
은 뒤섞여 있는 형태나, 교원질로 된 중심으로부터 방
사상으로 배열된 형태를 나타내는데, 이러한 차바퀴
모양의 배열은 가장 특징적인 조직소견중의 하나로 
진단에 큰 도움을 준다고 하였다5. 본 증례에서도 원
발성 병소 및 폐의 전이성 병변 모두에서 방추형의 핵
을 지닌 종양 세포들이 특징적인 차바퀴 모양의 배열
을 보였다.
융기성 피부섬유육종은 드문 단세포군 피부 연부 
종양으로, 처음 나타나는 임상적인 양상은 피부에 단
단한 판 모양의 병변이 생기는 것이며, 종종 주위에 
붉은색이나 푸른색으로 변색되기도 하며, 이후 융기
성 모양을 가지는 하나 이상의 결절로 진행된다6. 수
술 시 평균 크기는 약 5cm 정도되며, 종양을 감싸고 
있는 피부는 팽팽해져 있거나 궤양이 발생해 있기도 
하는데, 흔히 출혈이나 낭성 변화를 보이지만, 괴사를 
동반하는 경우는 드물다1,7.
자기 공명 영상이 심부 종양 침범, 특히 재발을 자
주하는 환자에서 유용하며, 전산화 단층촬영은 뼈에 
침범이 의심되는 드문 예를 제외하고는 크게 도움이 
되지 않는다7. 조직학적 진단은 세침 검사나 절개생검
을 통해 얻을 수 있다. 미세세침흡입 생검은 대부분의 
치료하지 않은 종양에 정확에 진단을 내리는데 충분
한 양을 제공하지 못하나, 재발이 의심되는 사람에게 
있어서는 유용한 검사이다8.
융기성 피부섬유육종의 가장 좋은 치료법은 충분한 
경계를 확보하고 절제하는 것이다. 절제 후 국소 재발
율을 10% 미만이나, 최종 경계에 암세포 침윤 소견을 
보일 경우에 국소 재발율이 50% 이상이다8. 치료와 
재발 사이의 기간은 다양하다. Chang 등의 보고에 의
하면 융기성 피부섬유육종으로 수술을 받은 60명의 
환자에서, 10명의 환자가 재발을 하였는데, 수술 후 
1-100달(평균 38달) 정도의 기간에 발생하였고, 재발
환자 10명중 3명은 수술후 5년 이후에 발생하였다9. 
Bowne 등의 보고에 의하면, 국소 재발까지 평균 32개
월이 걸린다고 보고하였다10. 보조적 방사선 요법이 
수술 전후에 시행될 수 있으며, 특히 수술 경계가 불
충분하거나 양성인 경우에 국소 재발율을 줄이는 것
으로 되어 있다11.
융기성 피부섬유육종은 전이율이 5% 미만이며, 흔
하게 전이되는 부위는 폐, 뼈, 림프절 등이다. 원격전
이의 경우 반복적인 국소 재발 후에 발생하는 경우가 
많으며, 이는 불완전한 절제로 인해 수술시 발생한 혈
관 통로를 통해 종양이 혈행성 전이를 일으키기 때문
이라는 가설이 있다12. Zorlu 등의 보고에 의하면 왼쪽 
정맥동에 융기성 피부섬유육종 발생하고 반복적인 국
소 재발 이후 8년 뒤 해면정맥동, 9년뒤 폐전이 보고
한 예가 있다13. 하지만, Turgut 등의 보고에 의하면 
원발 병소 제거 뒤 7년간 재발없다 폐전이가 발생하
였다고 보고한다14. 본 증례는 처음 수술 당시 수술 경
계가 음성이었으며, 이후 5년간 국소 재발이나 원발전
이 없이 지냈던 경우로, 국소 재발이 없다고 하더라고 
주기적인 원발 전이에 대한 검사 및 추적 관찰이 필요
할 것으로 생각된다.
융기성 피부 섬유육종의 폐전이에 대해 imatinib 
mesylate를 사용하여 효과를 보았다는 보고가 있으
며, 이는 imatinib mesylate가 융기성 피부섬유육종에 
발생화 성장에 관여하는 platelet-derived growth 
factor B를 선택적으로 방어하여 티로신 키나아제의 
자가인산화(autophosphorylation)에 필요한 아데노신 
트리포스페이트(adenosine triphosphate)의 결합부위
에 대신 작용함으로서 성장을 멈추게 하고 아포프토
시스(apoptosis)를 일으키게 한다15. 본 예에서 수술 
후 완전 절제가 되었다고는 판단되었으나 향후 재발 
가능성을 고려하여 imatinib mesylte를 사용하였으며, 
경과 관찰 중이다. 
본 증례에서는 수술 경계 음성으로 충분할 절제가 
되었으며 이후 재발없이 경과 관찰 중인 환자에서 5
년 뒤 우연히 신체 검진상 시행한 흉부 촬영에서 폐종
괴가 발견되었으며, 융기성 피부섬유육종의 전이로 
판명되었다. 향후 충분한 절제가 이루어 졌다고 할지
라도 다른 부위로의 전이에 대한 주기적인 경과 관찰
이 필요할 것으로 생각된다.
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요 약
저자들은 융기성 피부섬유육종을 완전 절제한 환자
에서 5년 후에 원발부위에 재발없이 폐에 단독으로 
전이된 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하
는 바이다. 
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